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INTHODUGCION

5i bien, lu Estenocssvulvulur pulmonur, por sf wmiswu, @
unu entidad cowdn, ne us{ su presentucién de tipo fumilia
motivo por el cuul hoy nos ccupuwos de ellu, .

La Estencaie Vulvulur Pulmonur Pamiliur, hu sido bravs
munte descritu peor diversos autores a 1o largo de lu evo-
lgciﬁn ag lg Curdiclogiu Prdiftricua, de shl gue ge cuente
con escasus pubiicacliones s nivel munaial, como lo eviden
cfu la revisifn exnuustiva u purtir de 1960, con 15 arti-
culos u Lo mfxime recubudoa, teniendo unuy mencidﬁ egape -
cial lo publicudo por Hoshino et &l en Jupén: yuwien  ropor
cionu buses firmes on lu génesis de dicha putologfu.(24)

La Presentucidn uve cusoa de Estenconis Valvulur Pulimo -
nur Fumiliar en nueotreo pufs no hu sido deseritu j Hoy, -
eti el presente trubujo, coavidersmes o uos gewelsp con Ep
1tenosis valvulur Pulmonar, digunosticedues come tules en =
vl servicio de Curaiviogfa Pedidtrica del Centro sfdico -
Nacionaul, Verutruz, putu iv que tueron sodetidns u proto-
volo we ¢5twdio de Lurolopuatfus Congénitas de nuesiro hog
pltal, cowgletentdndose por el estudio Doppler pulsudo y
contfnue, color del Hospital ue Curciologiu "luis Wéndeg"
ael Centro xédicc Nutional, incluyendo waemis, Valorucién
Intugtul del Servaicio de Genética.

Todo e€llo, ez wotivo de sutiu?aCclén, Yu gue los obje-
tivop priwordiules de nuestreo traubujo se cuaplen y song

u) .= Revisién de la bibliogruffa exietente
b).— PFublictucidén ael priser cuso reportudo en Wéxico

de Estenosgis Valvulur Pulmonur Mum.siur,



gueda pues, u. Bu cons:.deruc:x.én, los ruagos uu.'.s lubresulim
tes qua hemus encom.rudo en el: teum que hoy nos ocupu. ¥y

que por ei solo merece utanca.dn especiul. 3-

DR, E.'.I_G_on mm;umma_z-
DR, ;SaMUEL" FHANCO RODRIGUEZ.



HISTORIAu

Cukndo Aublumos de Historiu de lu sedicina, tratumos
de enfoournos u 108 orfgenes del misuo ser humano, infor-
mur de su evolucién v del estudo actual, ge tul fprma:lu
cienciu se ha depursdo paulatinumente, rumificdndose en -
lo Hue.éctuulménie_conaiuarumos eslubones vspeciricos de
ellu. Lu.Curdiolog:(u no hu wiauv lu excepcibn, y wsesde el
punyb oo vistu Pedidirico, luw curitoutfns congénitus —
" huw gido estudiudas en detulle desce prigeipios de siglo,
huciendo énfusis en loa aflos 30's, yue com. es Comprengi-
ble es aifficil obtener lus publicutionos originules en —-
los buncos de memoriu, oin en los centrus de coaputacidn
nls wvanzudos; de uhf yue esto nos oblixue u resscdral® ana
breve gcescripcién de 10s avances en ate cnupo, 1ncluyehdo
lus curdioputfus congdnitue ads frecuentes, achre todo en
gemelos, su nuturulez genéticu, fuctoree relucionados, =~
curacterfticus gistintivue y sincozes Coungénitos relucaona
don.

No es sino hustu Septieabre ae 19%9, cvuundo Lucille J.
Hogs realigm unn investiguac¢ibén profundu de lus wnoaslfas
consénitné curaiovasculnres on gewelos, en Lo cual rewur-
cu los uvunces hechos en los 20 wios precedenies u sU es—
tudio, coh uny descripeidn clure de wéiodos deé ulugnbati-
‘€0, usf come Técnrcus yuirdrgicas correctivas, ¥ wenciona
Lo natureseze gendtics deterwrnunte, usf como lu posibilj
aud de wfeecadn por un agenie especirico, como le es el —
virus ae lu Hubeolu. (1) .

Posturiormente Kichurd L. Kanler y Uplaborutores publi

cun en durzo de 1966 un trub.)o de revisidn wcercu ace En—



Feruecades congénitus Qureiovusculures Pumili.rea, en el
cuul se puntualiza uns diaborduncia enire el orfgen gené-
tico de lus- card;cputiua basundo ellio en estudios de geme
los gue preaentuban fultu de ralacién para defectos cul’ =
dfucoa congénitua aapecfricoa. wusimismo mencionin lu ele-
- Vada incidencia entre lus muliormiciones congénitus cur -
uiOVusculres y punrea, 0 famliares con ulgunu curdiopu -
tfa a:w;lur. Sin amburgo,_al igusl gue pus predecesores -

<encionan tambiﬁn la_estrecha relucadn de fuctores genéti

cos'y. virulea

gn‘xruncu interuccifn p.ru ocuBionar trabe
tornae cungéniﬁﬁé:c&fdio#usculares en famlius. (2)

Lu‘Ethuuclén criticu de luw etiologfu genfticu requie-
re un uétulluud 4BesOrunientod con unu cuidatosu explors -
cién genswldgicu dependiente n BU Vep 0@ unu wdecuandu ine-
terprafucién.'Pinalmenta Kuhler 6t Al presenta 7 fumiliune
yue por sepurudo presenturon ocurrencis de tres aiteren -
tes tipos de mulformuciones congdnites cardfucus ( dontro
de lus cuslee se incluyeron dos familiug con_Eaténoaié -
Vulvular Pulmonur).(2) ' ."= S

Los uvances continfun, ¥y en 1968 Jucqualine a Naonun -
y Lexington Ky describen lu relucién de hnfurmadud cnngé-
nith cardiovunculur con Sﬂhuromea genét;coa, eapecitichu—
wente S. de Turner.(3) ) :

'En 1972, Thouus J. Richer describe lu presenciu Ge ae-
Tecto septul striwl en una 5eneruc166,.1uciuyenqb_£uteno-
sip Vulvulaer wediu y vefecto sepluai ventriculur, (%) .

1974, con §Willium E. Mc Curron y Joseph K Perlorf re —
portan Estencseis Vulvuxur‘ru;monur en Puare e hiju, por -
prassru ocusidn, totudio realipndo en Septieabre de aicho
bAo ¢n lu Univerusldad ue Georgetown, Duvisidn ge Curoiolo

glu de la Cruoud ge wusnington p.L., (7)



be tul Formu y dudo por el avunce tecnolédi'co tsn‘d.i.ug--
nbsotico oportuno los reportes se hucun uﬂs_ I'I‘ncuén\.eu,-‘p_e_
r0o lu nuturalezu de su etiologfu exuctus sigue. sie_x_'a_'q'o"hus--
tu nuesiros diae escasa. S - -

Con el estudio realigudo ‘Por Hoshino Yy coolnboraaores :
en Japbn, en Enero de 1981. el eatudio de la génesis de
lu Estenceis Vulvular Pulmonur Pamiliur tomu. nueva .I.uerza'
que por si wmismu, es hoy adn un reto pura el ern.endimien-
to cientffico.( 24).



EMBRICIOGI A

ANUMALIAS LEL BES4RHOLLO LEL UOHAZON (UE PURMAN La BaSE IE

LaS CARDIOPATIAS CONGENITAS:.

El GCoruzén se oraginu de dos dreus curdiogénicus en el
blastoderno, unu derechu y oira izquierda. Estus freuss e-
migrun en direccidn cefdlica y ventrul cuando ae ciarra
el i1ntestine anterior pure forusur lu cavidud generul ael &
cuerpo, lus célulus con polencial formudor de coruzén que
dun englobudas dentro de lu esplacnopleurai” son 105 pri -
mordios curdfucos; estos se unen en la lince mediu y for=
mun dos tubos endocdrdicos envueltos por dos tubads miocér
dicos gue Se lupionan isgusliente, gue &n conjunto se de-— .
nomins #sa bulboventriculur, gue tisne una cvonvexidud di-
rigida huciu lu gerechu y aGelunte. a4 estu incurvucién pe
debe que el futuro ventriculo uoatémicumente derecho se -
elcusntire a lu derechu en cunsva con visteras hnorulments
situnagas (Situs solitus} y yue el ventrficulo izquierdo pe
Gbigue o lba ilzquierda, En le purte bujgu del tubo empiwzun
a sparecer los comjenzos de lu wuricula primitiva; gra =
aualaente ocupun une posicidn aorsul con reppecto ul ven-
triculs primitivo y al bulbug cordis. (26)

£l bulbus sorticus se couviusrte cn tronco primitivoe o
tronco coadn, =

Bl ventrfeulo primitive serl el ventrdiculo 1zqu;erdo.

Este tubo curdfuco embrionurio sufre otrorhrocaso'non-‘
xmul de desurrollo que ee le tubicucidn que div;dir‘é en dos
purtes Cudu uno te BUE Segacntos COWL slbue: S

1 tronce preaitivoe se convierte en ‘uertu ¥ aiﬁe;du, -

. pulaorir.



El bulbus corcus' ¥ e'.L vaxit{ricﬂlb 'primitivo se volvéx'c"m
cuviduoes independlentae: Ventr:tcu.l.u dereeho e izquj.a.rdo
respectivumanta.::u; o ‘ &

Lu nur.fcula pr:.uu.tiw. oe divid;rﬁ en uurtculus derecha

e izquierda.



L0S GEMELOS EN Lu OENETICA MEDICA

Los gemelos tienen un lugar eapeciui an genética hump-
Ou. £5to se debe u gue cliertus enferuwedaudes provocadus de
tormy puarcial O Completusente por fuctores gendticos po -
seen unn tusw de concordunciu muyor en gemelos monocigo--—
tos yue en los dicigotos. Incluso si unu circunstuncia no
muestra un putrdén gendtico simple, el compurur Bu inciden
Ciea en jares de gewelos m.notigotos o dicigotos puede re-
velar yué tipo de herenciu estd implicuda; por otra parte
si los geamelos monocigotos no son del todo concorduntes -
pury una condicién duda, ciertos fuctores no gendticos -
pueden porticipur tambidn en gu etiologfu., La importan ~-
Cin de los estudios de log gemelos, puru comparar log & -
fectos de la herencia y del umbiente, es decir, deo la ha-

turuleza y ls crianza, fue foriulaaa por Gulton, esn 1875,

GEuibl05 «sONOLIGOTOS ¥ LICIGOTOS:

Huy dos ¢lases de gemelosy Wonocigotos{lQ) y dicigotos
(Le). En ed lenguu)e corrisnte ses dencitinun gewelos ldén-
ticos y l'ruterndos. Los geau.os wmonocigotos proceden de un
8810 évulo fecunduao, el ‘c:l.goto, wue en un perfodo reluti
vasente precédz del desurrollo formu dos embriones. asf, -
por e jemplo, dentro de los primeros 14 diams degpués de lu
lertilisucidn, los misubros de un par s saelen poseer =
£enotipos idénticos, por lo yue son del miswo mexo, idén-
tices respecto ae aurcudores £endticos CUMNO Zrupos san =-—
guineocs, Se asemejun wenoe en log turacteres gue pueden &
wLovlficarse con fucilidad por el wabiente; ¥y waf, su tu -
liu puede seXr guy cuistintu wl nacer, debido u dit'erencinp
en lu gutricién prenatal. Las diferencius saire los cogeut
log &G pueden ser Cuunudut por Llos mismos fuCtores deter
winuntes de lus diferencius entre Lu altud acrecha ¢ iz -



de un 1ndividuo. Por ejemplo, el Lubio leporino pudeser —
bilautersl ¢ uniluteral en un individuo; y concondunte o -
distordante en Un . ur de gemelos uC,

Los geuelos dicigotos :e producen cuundo dos dvulos 1i-
berudos durunte el migmo ciclo menstrual, son fecundudos
por dos esperuniozoides distintos. Los geuweloa dicigbti -
cog son tun similures, en el orden geanftico, como un pur
ordinurio de hermunus, y poOseen en comin lu mitad de sus
genes. Lus diferencias entre log miembroe de un par Pg -
reflejun ous distinios genutipos ¥y twenbidn ly disparidued
debiau u Cuusas no genéticus. ,“
DETEHAINACION DELs CIGOSIDAD GELELAR: e

Bxisten buenus r'upyones Lor lus cusles se debe daterq&-'

nur pronto y con cuidudo lu ¢igosidud de un pur de geme -
los ( o trillieos ¢ nucimientos m§ltiples wss numerosocs) .
51 es neceavuriv pructicar un trusplunte, el donunte mds -
idéneo es un hermuno monoccigoto. Kl eatudio dae &enalog se
busa en la compursacidén de lu {recuencia de un curﬁdter en
lue purejus de gemelos W y LC, por ello resultu esconcid
bgggururye do yue 10s gewelos objeto dé esta invewntiga =~
c1én nun eido dusificndos de wodo correcto. Lu cigosidud
se puede investigur de (05 waneras; por el exduwen de lus
wewmbrunus fetules y segdn lus 80M6 JunZas ¥ diferencius en
tre log miemb:08 ae ums pureja. {25)

Diugnéstico de lu ciposidud por el exdmen de lue umembri—-
Nus tetnlen,— .

El feto, durenle su degnrirollo, se hulla envuulto‘pnr
aos membrufas: Lu membrens senidticw, interna Q'ueigudu ¥y
la coribniCa, externa y gruess y fijudu_a'ié p;hcéqtq. si
dug fi:tos se Qenarrollun de aunera exmul;éneé'dgqtrn de un.
@iswo §tero, lu placenta y lus medbrunue fetuieé_yuedan -

pienental distintug v.riuntes.



La plotuents Ge un eAburazo gemelur es wonocorifnicum, -
si hay un eblo vorion, y dicoribnicu, sin huy dos coriv -
nes { gue pueden hu-verse fusionudo de formu secundurliu
ul encontrarse). Unu plucents gemelur monocoridnicu gqui -
z& Bes momdamnidiicu{con un s8lo wmnics) o biamibticu.

Loa gewelos aicigotos presentun plutenius SepurnGus, -
ul igual que los coriones y wmnios, pero, en alrededor de
YU% de Los cusos, lucz dos plucentum y coriones sstln tu--—
sionudon de modo secunourio, y exteriormente se purecen a
unu pluGente sonocoridnicu.

. Los gewslos MUNOCigoton MuestTul & VeOea una pluconta
dicoriénicu o monccoridnica, 10 yue d.pende del monento
en_qﬁq sobreviene lu 1ormacibn gewmelur en lu fupe precéy
del ueserélln embrionsrio. En ulrededor del 24%% de log -~
cugop, lb treenforuwucildn gémelhr del eabridn vcurre untes

.uel;tercef diu, 0 sew untes del cesurrollev del corion, de
Munery yue Se [Ormun dos coriones 86, uratos. Pucde huber
aos lecoutua gdparuans, ¢ 1o gue es mnis frecuente una -
0ite placentu secund.rin o Ju lusiba de aop. aabostipos
de plotentucidn s¢ presentan taumbidn en geuelos B, En —-
1. muyorfe de log genelos »G, lu formucaidn gemeler se di
entre el vercero y outuvo dis del desurrvllo, tiempo en -
¢lqie ln diferencineldn ael bluastocito ha llegudo demusip
do le jos perw persitir lu duplicacidn del corion. Une pla
cuntu monovcorifnics puede considernrss ¢owo pruebn ce ci-
sogidud.

Divgndstico de le cigopidad por los marcudores ganéticos.

Lop geaelos wC gon siempre iguulec en lo que conclerne
ul sexo ¥y cumlquieru Owre curucteristicCs hereduda de zune
ra sigple, Lul cowo ilog grupos sunguineos o io; fauctoras
del mero. sog genelog MG sun sés 1guulen entle i, Compu=—

rados cun los gewolon G, en los CuruCleres que £e here —



dan de un mede wfs comple)o, cowmo loa aermatogiificos y .
lus mulformaciones congénita.‘.l.}oa gemelos LC pueden ner
iguules ¢ ailerir respecto de egL0s cuructereas. Pura de—-.
terninur i wia pureju de gemelos es MC o DC, es necesa -
rio compararlos respecto de un nlwero Lo mfs extenso poai
ble de curucteres. Una diferunciu respecto de cuglquier -
curdcter haredudo de m.do simple deuuestrs gue los gemelm
eon DC: pero en otros casos es imposible ufirwar que los -
gemelos sean MG, pues, por cupuulidud, cuulquier pureja
de hijos de unos miswes pudres pueden asumejarse en cual -
quiera' de los muchos Caructerap hereditarios. 3in smbargo
eeg posible demostrar . ue o5 muy elevudu lu posibilidud de
yue seun M.

la posibalicua ae ue los gewelos seuan kL se pucde re -
forzur si pe counccen los genotipos de los pudres.

Los Deraatoglifos, wadn cuundo nv son heredudos segdn
un putrén simple de uh gen indiviaual, jUeden ser dtilos
en el aiugndstico entre gerelon wonocigotos o dicigotos,-
ge pueden culmpurar howoloteralmente lus configuraclones
digitules, palmures y pluntares de los ludos derecho e iz
gquieprdo de cogemelos ¥ expresur las viferenciag codmo por-
centnjes. Entre gewwlos &€, lu 4ano cerecha de uno de e =
llos se parece mis & la wuno derecha del otro yue & su -
propis mane izguierdum, perc entre log gewelos DC ocurre
que lus tunos derecha @ izguierdu de uno de ellos sa pa -
recen wds entre sf que w le wuno ael miswo ludo del otro
getmelo o Lu cuenta totul de lay crestus de tus huellus —-
ductilures es tuwbién dtil} usfl por ejemplo, cuando la =
cutntu totul uve lue crestus de las huellur dactilares es -
de 13 o mis, lu probubrlicuo relativi as yue los gemelos
seun DU es de 343l (2%). Los mérodos Lrermu.t.OgJ.Ificoa-pug-

der ser usmdon 5i uno ve aubos geselos oeccritos  “hu reg



biae recientements wnu tragfusidn awnguinea, y en cote -
cuno lop murcadores gerficos de su sungre ne pueden deter
ainerse inmedistamente. B

La pruebs mis exocta, acespuds de la identificucidn de
una placentu wmonocoriénicu, es lu del injerto cdtdneo.:.-
Los injertos noraulmente gon uceptadop entre parej#é G,

pero rechugudos entre purejas DC.

ALGUNOS BJEwPLOS DE INTERES EN KL ESTUDIO DE LOS GEWELDS
EN LaGENETICh MEDIGA. S '
Un corto nd.cro de ejmplos indicurédn la munera como =

hun d€do o pusden ser euplosacs loe gemeloa en lu investi-

gucadn genéticu.

Mulformuciones congdnitas.-

Las praporciones de cuncnruunciu PuTa las mulformuciu -
neg congénitus en los geuelosg NG y Dcrpepmitqn CONpPLIEI' =
lu intenpided de lu prediaposicién genéticu. Las siguien-

tes cifrus son ulgunos Yulores- tipicos.

dplformucidn C. Pﬁfujus De

'Lu;uc16n cong."'Jl 3%
Lubio! leporzn 5%
Pie zumbo ‘ ) 3%

- 5%

OuhUIOPnlluS CONGEMI nS

Chrter 19b4. 2 .
Bate corto Admero ae eaemplna revelu que, en ulgunum -

mulfcrmucaoneﬂ congénltua. la proporcifn de concordanciu
88 tuyor en lae pare jus WC gue en ias DO, EL risago de ==
pédﬁcer-éurdiopat[és cungénitus es peyuefio, wproximudueoen
te 8l wiswo en wmubop tipos de geamelos, por Lo yue low fuc

torec genéticos pureces sper poco imporiunties el oity ¢ la-
g€ de uull'oraoucaidn,.



ESTENUSIS nlSLalla DE Lu ValVUid PULEGNAR

lu Estenosio Valvulur Pulmonusr, de formu ﬁisludu, oGu-
pa un luger intervedio en frecuenciu en el Instituto Na -
cionul de Pediuiris, ocupando un 6.66*, con respecto u lis
10 priwerus mulformucionee congén;tus CurdiovaacuLuroe.
(26) . DET _
Lefinicibn.- Se cohaiﬂefu uﬁu"réducéiéﬁ del calibre del =
orxf;c;o e la’ vélvulu. Su uapecto en muchos casos sugle-
re yue ha habido uny- iuaién ‘dé lus comimurss de la vélvu-
lu, lo cuul produce un uparato vulvular cénice. La védlvu-
1la es gruasa y en ocusiones sus bordes son redundunies. -
En el ser humuno, Li Egtencgis congénitu de la vélvula =
pulmonur ocurre principsimente de dos foruus. Bn lu foruu
tipicu lun hoaaﬁ vulvuleras se fusionan sin presentar un
murcudo_engroaumiento entre sl, produciendo unu vélvualu
en forpu de ¢dpulua con un orificio central; lu segundn ~
forims, monos comin, de estenosis vulvulur pulmonur, refe-
riou coumo displusiuy valvular pulmopur, ge taructerizu por
un wercudo engrosaifllento de lus nojug Valvulares sin fu -~
8ibn, ia obstruccidn del flujo aes ventrfculo uerecho re-
sulte de Lo sobreposicibn de lus valvas, estrech.ndo el =
orificio de sulida, exucerbéndose por el mismo engrosu =
miento de lus hojus inflexibles. adn no se encuentlsa cla=-
ro si e¢stus entiduaes pueden consideral'se comd putologias
por wephrudo, ¢ bien forman purte del curso evolutivo de
la mologfu proprewente dichu.(le).

A pusar de we el dingnéptico diferenciel entre fusidn
simple de c.misurus y displusin de lan vilvula pulmonur es
de cardicter puruvsente histoputolégico, el encontrar en el
glectrovaralvgiugm un eje elécirico w lu izquierdu suglie~

re wucho gu rezencia, :f comc cuundo se encuantiru 80 -




ciuda wl Sindrome de Noonan; es wuy importante eutn dife-
renciucién yu que 108 resuliudos de lu angioplustiu pulmo
nar, si bien son excelentes en lu Estenoeis Valvulur Pul-
monur con simple fusién de comisurus, su resultudo es nu-
lo en wyuellos que so0n portudores duv displusiu de la vil-
vulu pulmonuar, por lo que es, en fste dltimu, el trutu -~
wignte de eleccidn la ceomdsurotomfu ubiertu.

Es comtin, cupgi invuriublemente yue por delunte de 1u -
Estenocsis Vulvulur heyu dilutucidn de lu uwrteriu Pulmonar
En caubio, debujo de lu vé&lvula suele huber un infundfbu-
lo de puredes gruesus, hipertréficus, que o nh vez Caupan
un estrechamiento de grado variuble do la d&maru de éaii;::
du del ventriculo derecho. . :

El trustorno o defecto, me debe u una ultaruci&n'en el
desarrvlle de la vilvula, '

Eg bren subido gue lu sstenvsis de lu vdavuls ep un -
obatdculo ul vatiwsiento del ventricule dereche, de ello;”
yue, el Zrudo ce sobrecurga veniriculer es proporcionul p
le mumgnitud de l: estenogie y en esto huy une ga@a dé‘ V-
riequdes. Grutos pequeiioe de estencais no dun sobrecurgu
Ventriculurl y £rudos aCentuudits elevun lu ,residn veourig
lur w cit'res UY sltus, incluso niveies sisiémicos O mu—-
Yores. Si el comprowiao pure ia funcidn veniriculur dero-
chu ne es muy seric como puri llevar ul venvriculo u lu -
insuficiencis { cusos extremos y muy ruros), el gasto pul
wonur se muntiene de la mismu wugnitud gyue el gunto aérti
co, yhea ne hay cortocircuitos enitre lut udg Crrculuciones
El gasto pulmonur se umuntiene en cifrus normales grucius
al uumento de pre-ién del ventrfculo derecho y al susento
du velocidun de Llu sungre por el orilicio vzirecho. Cuune
4o lu gangre atravisva la estenusis, se dispervsua en [orma

ercdntricu ¥ euto Causa la diluatucidn ge da pramera parte



de lu urterius pulm.nunr, donde lu presifn es wis Luje de Do
normal, y aucho menor yue Jlu del venirfculo derecho.

En lu wuyorfa de 16¢ pucisntes, el desurrollo ffsico -
es normal y rara vez huy sintonatologin., LOos cusos con ep
tenovsis extrema pueden cuer en insuficiencia u edud tem -
pranus e inclugo tener cianosis por corfocircuito venourtg
riul u nivel del fordmen ovul; esto lo produce unu auricu
la derechu hipertensa, fenémeno descrito por Bard y Curti
llet (26).

En nwner.sos cusos estd degcrito, lu coincidenciu de
este probles. turafuco con un Sindroue llumado'de Noonan
gque eg el eyuivulente musculino del sfndrome de Turners —
En eete sinorome dunde los pucientes tienen un fenetipo
masculine, huy signos couunes con el sfindrome de turneri-
couo cuello ulado, estutura buju, caru redondu. BN el Sin
arome de Noonan, lu aulformacién congénita auis comdn es
precisumente lu estentsis Vulvular puliovnuar. {(3)

El vwto tentral del exdsen igico curaiovasculur es -~
la presepcis e un =2o0plo sigtdlico eyectivo intenso de -~
form. rosbvoidul en vl 1000 pulmonar (C2-¢é) o un poco mis
abajo, seguido de un segundo ruigo wtenuudo ¥y a veces -
inaudible y precedicvo de un chusyuido proteosistSiico. En
Cugog de pstenouis Intensa, el segundo ruide se escucha -
desdoblugo en tormw constante y fiju.

El returdo ael couponents pulaunar se debe a yue ol -—
ventriculo derecho elapleén muyor tiewmpo en expulsur gu con
tenia0 compurwio con es ventrfvulo iz,ulerdos pu pequefifz
¥ o yue lu presidn pulaonur suele ser wouy buju, inferior
a li. nuramuel, Cuunoe el 0plo es auy 1ntenso, puede trasiol-
tirse al nueco supruesternal ¥ = lo mitau izquierds de lu
Caru posterior vel t8rux. Hecuériese ,ue lu urteriu pulino

nur' Lzyudierda st dirige en bueha purte hueiu wsirrds. Bl -




Chusguido prutbaiatdlino, gue a8 excelente signo medstico
probablemcnie se debe u un chasyuido ce wperiura VhLVQlur
(27), por brusco ubopbamiento de lu vélvuls aurknte la -
s{stole del ventrfculo derecho hipertense. Ls vélvula no
se ubre, sino jue se distiende. Se plensa que otra expli-
cuci&b es la destensién iguulmente bruscu de le parte ini-
cial dallu phréd del ironco de lu arteriud pulmonur. En cuy
808 ne_Eatenoais atentuundu en los yue la presifn del ven-
trfcuio derecho es wuy elevudua, se produce tuabién elevu—
cifn de lu presidén de lu wurfcusa derecha y esto cauuss un -
lutido_Qenoso yuguler vigible.

El soplo =me ucompaﬂu'de frémito eistélico en el foco
ﬁulmonar;y a vecée en el hueco gupruesternsl, Esto se ﬂe—
bariu'& iy iresmisién de lus vibruciones de lu pured de
Lia urtuilu phlmonur a lu wortu, adosuda a lu arteria pul=-
onuY,. )

" E) Coruzén suele ser de fndice cardiotorfcico normul,-
&n torno u 50%. Lo mdis frecuente es yue 1. wrieria pulmos
ﬁar gew prominente y pulsdtil en posicifn froninl. Los -
CLiopop puliponures 505 norauwles: o vecos parecen ligeruacn
te¢ oligohdmicos. Lu aurfculu darechu y el ventricule dere
cho estdn ligeramente crecidon.

Los cusoe de ligeru estenosis de lu vilvuly pulmonar
muestrun compiejos elecirocardiograficamente noriales. —-
Gonforme umis oCentuUanda lu estenosis y en consecuentia, -
wés elevudns lu presidn del venirfculo derecho, vun sienco
sds wpurentemes log signos de sobretCurgn sictblica del --
ventricule vercdho: Coumplejos R en VI con onuva I posiviva
Ges;uls de 108 4 0ius de Vidau extreuterine (28), es wvecar
dulus ue :ob;ecu.réu B18t81l.Cu.

Lursnve el cuteturisme curdfucy, el truyecto aecl Ccatéd-

LEr o2 noritule b gusonetris s Hormul Lui Anwyor purte oe



lus veces, pero en cusop de ucentuada estenosia con fora-
iaer] oval permeanble, puede haber un cortocircuito w ese ol
vel, y e producen gradof variubles de insuturecién de la
sangre arteriunl, Sulvo en estos Cupos, ol gusto pulmonar
e fgunl wul gusto adrtico.

Presiones.~ zn el Ventrfculo aerecho se encuentru hiper -
tenyidén de grutdos varisbles, desde ligera hustu sistémica
o guprusistémicu, ae scuerdd con el grudo de estenosis de
lu vélvule « Bn ulgunos cas0s existe unu zona de presién
intraventricular wle buja en el rnfundfbulo, donde se for
oy unu especle de pequedlu cdmaru. En cumiqulier cuso, la -
preaidn de la arteria pulaoiur cwmobia bruscamente y es no
tublemente menur yue la del ventrfculo y por lo generul,
inferior « la noroul. En otros cuvs, vl trazo de retiro -
acl cutdrer desde la pulmonar hustu el ventrfculo muestra
clarumente tres distintivos niveles ae presidn de tres -
segmentos: Ventriculo derecho, infundfbulo y urteria pul-
monud. ki ulgunos cunos lu estenosls pulmonar infundibu -
lar ¢ resuliudo ve oundas gusculures, pero probublemente
en lu Leyor purte de i1os Cusos, 88 ctcunuardu a la extung
s8is ae lu valvuls cvon rewccibn de hipertroriu de lus pure
des gel infunalibulo.

El epstudio angloturuiogritico es wauy ilustirative, en -
Casds de wcientuUadue estenosis vadvalur pulmonar, me venr -
un ventrfculo derecho aouy wrubuculsda, un rnfunufbulo yquc
HE CUNLIue ¥ 5€ @L1en0BH c0usid=rublemento e Llu sfatole
4 nivel de la vilvuls, encontrumos un orificie de culibre
requcido gue df puso @ un chorro delgudo ce Materiul opu-
to; este Cheorro w vecen es centrul y u veces exedmricog-
la védvulu ulicier ge vE elgrosudu. Flnualaeente lu purte
stacial ¢e 1o orieriae pulmobuar se vé diletudgue € Baiperpal

watil,



Log cupog ¢on pocw estencsis, cuye presidn veniriculur
derecha es pocod elevadu, 50% de lo normul © wenos; cuya -
Prepibn de lu wrteiiu pulwoner esid suy ligerumente dismi
nufcu, no requieren mis yue vigilenmciu perifdice. algunos
de epl0s ¢us08 cateterizudos nueVawente, uiios wmfs turde -
pueden mostrar uds valvuls pulmonuy mfs engropads y han -
deyprrolludo un spyor grwudiente entre el ventrficulo doere-
cho y lu arteriu pulmonur.

Loeg cugoe de presifn superior cuendo menoe wl doble ae
lo noraul y mayor, con electrocurdiogremn de sobreCulgu =
vaniricuiunr derecha scentuwsds, deben Operierse puru eVitar
gue cuigun en insuficiencis cardfwcu.

El trutamiento consicte en la seccifn del cono valvulur
Pule convertirlo sn un uparato valvulur de dog vulves, -
.con vato desciende lu presifén del venirfculs derecho y =e
€leva ls de lu arteria pulmonur. El sople gut Curacturiza
ul padeciumientd disminuye de intensidud, perc no desupure
ce y lu regls es gue mpureZcu un soplo disstflico sunve
de 1nsuficiencic de la véivale 0perwds. Este complice -
cibn por 1o generedl no tiene consecuenciug, ¥y gue ln -
presifn pulmonir se normulize y u «s0s niveles no hay pro
bleme pul'e el venitriculo awrecno.

wis recieniesente le curaniologfe invesive bue woetrudo
uvaltes imgortaniee en relucidn w lus Culciopatius congéd=
nitus, en especiul en squellus cn donde lu emiencsic o lu
reduccidn el telibre de wigunae eptructiure vustdlal €5 lu
Llterucibn principul ¥ o puriir de 19ud ee mendo Lotter ¥y
Judking ceascriben por oriumersn veapibn lus téonicws de wn-
giopl etfs trusivminal el pluCut elercesclerorss. Log  w-
Prigerog reportey e Wi udletucibn con coatéter oe wulén
fueren ;ubiicud.s por Mrstmbun en Y73 puru arivriue poeri-

10ricass Lo téelcs fuc auulricndae por Srunteig, gqulen ue



currolld un bulén cilindrico pura usc en ungioplustia ar-
teriul periférica y postericrovnte el pismo miniusturigs
el bulén pera log srteriue coronurdes en 1977.

No es pino con Kun y cooluburudores, guienes despufs -
06 vurios estudlos clinicos reportan uh original cuso, en
el cuul confirmuron gque 1. valvulopustiu con buldn ewmpley
au en la Estenosie Velvulur Pulmonur, es un método seguro
¥ relutivamente erectivo. { 30, 3L y 32).

Se han utilizudo dos tipos de materiules en el bulén -
de dilutacabn, prancipgimonte de polietileno y polivinil-
cloruro. Lu experiencius hu dewostrudo yue los cutéteres
de palietileno son wuy superiores & los de polivinileloru
ro, bisicucmente poryue ssts tipo de muterial mantiene su
forma cilfnurice aurunte la influcidn, incluso & presio -
nes elevagus, ¥y p0r lo tunto son sobredictendibiles: de -
il maneru yue, u jpresiones elevudus el buldn puede rom -
perse perv sin expanderse mis alld de su difmetro fijo.

El cutéter constu de dos Vias, una purs lu toms de pie
siones O purn ¢l paso de cuerdus gufa ¥ otrus pulu lu 1n-
putiucidn del belén., El vulédn es infludo con unu solucidn
compuesta por medio ge contruate {20-504) y solucién su -
linu.

En genersl se requleren awltus presiones de dilutucidn
(bU=120 libras-pulguda cumdrada), con tiempos vuriublem
de oclusién segdn lu lesifn a cilutur ¥ la ulieracidn he-
wodindmice. )

Lu muyor purte de lan veces no se reguieren mis de dos
intentos, n1 ociusionevs prolongudus, Y yue estos fuutorm
B¢ @NCUENTILN &N MuaaCldn cirectis & la incidencin de coh—
plicetiones, como son la rupturs vesculur, inestubilidud
newodindwicu curunte lu dilutucidn ( brudicurdia, extra -

~lutolin ventricular, hlpdteasidn grierial), lesibn de -



vilvulus curdfucus adyucentes ( witral o ricdapide), des
£arros urtgriules'_en eitio ﬁe-.pgncién, rupturs de buldn,
desurrollo de 'an.euri'éma's' o atercesclorosin ccelerudu, -
creur.unu'co'muui;:hcién intersuricular ¥ desurrallo da os=
't.eno:ais':'L:nfunciibu'l&.r's_everu. (29). )



MATERIAL ¥ wnTOLOS
En el presente trabu)o, fueron estudiandus dos gewelus

envisdus de lu Unidud de Wedicina Pamiliunr g 61 de lu ciu
dud de Verscruz, Veracruz, ul servicic de Cardiclogf{u Pe—
didtrice, sowetidas a protocolo de Cardiopatf{us congéni —
,tas,_d;ugndsticéndose en unu de gllas Bstenosis Vulvular
Pulmonur, ¥y en otru, de formu fortuitu, en segiones sub -
secuentes d6 su hermuna, se detectd lu misma putologfu, =
pof'lo cunl a¢ eatuniuron integraiwenta, sospechéndope -
Estenceis Vulvulur Pulmonur Pumiliar, solicitundo el upo-
yo del gervicio ae Genética con el fin de descurtur Sin -
drowe genético ugregudo.
- th.t:sdﬂ'l;n(-‘ION Lb LOS Cas0s CLINICOSS
Cuso 'l .

#A«Bub, Feuenino de dog ados y 15 dius, ul momento de
ser enviudu de¢ su uniaed de adseripeidn, uctuulmente dos
uilos y 10 meeep, producto ael cegundo emburazo, NOrmoevo-
lutive, control prenuiul efecetive, sin curgar luy nsdre =
enfermweduces interculrentes auzatite la peetucibn, procede
de estruto socicecondmice .avulo. Optenidu por ceadres ti-
po Kerr, esmbaruzo gewclar, Legunia gemelu, sin problemans
neviuteles,; peso wl nucer de 2.375 Kgs, culificuca con un
apgur de 8-9, Silvermun andersen de -0, aliment=cién aeg
de el pacimient 0 adecUudas abluctucibn o 10s 3 weses, de—
surrollio psicosmotric noroml. Fue vulor.du por primera oca
sidén por el mervicio de Cerdiologfu Pedidirica deld Centro
wéarco Naucionul, Verutruz, en liovieawbre de 1988, encontrin
wopy buen uesurrollo ffsico, pulses puraitéricos normulea-
510 Qoleritloenes precordili.les, sin preceacic de trill, sg
plo eyeetivo u aivel de KELUNQ0 eSpuCle intercostul iz -
quitdo greuo 11 ue V1, sin irprediuciones, tvganet ruico
normal. e le reaiizd okt de le derivacione:s con dulog de



sobrecurgu Sis:&licu de ventrfculo derecho. Mudiogrufia

ae térex con los slguientes cutOs:

Indice Lurdiotordcico de G.52, ton visuallewtidn -
del cono de lu Pulmohur ulscCretuwenls pl'ldainente.

Eroturdiogralin wodo K ¥y bidiwensiocnnl con Higertrofia
de Ventriculo derecho, kcos densos de Vdlvulu Pulmonur,

En el Hospitul de Cardiologfu “iuinm ménaez", ael Len -
tro mwédico lycionul, se reulizd Uoppler pulsudo y contf -
nuo color, con el siguiente resultudos Grugienve trunsval
vuler de 33 mm de Hg, minime hipertrofiu de Veatriculo de
recho, lteve ilnsuficiencia tricuspfdes y aontu bivulvu.

El Servicio de Genéticu reportu; Grupo sanguineo y ih
0 positive, fenotipo CC Dwe. Dermutoglifos: 4 espirules,—
¢ bucles, 4 arcos, fngulo atd (dngulc de irirradics distu

les) de lu pulmu de 48 grudos.

CuRro 2 .

heBeBe Peuwonino ae dos wios ¥y 1lb dius, ul mousnto de -
yue € V.loréd mu hersums zur el servicio de Lurulosrogfa
Pedidtricu, attuwdacnic dob unos y LU meses, procurto de
Repguo emburnzo! Nnurmoevulutivo, control prenstal erfecti
Vo, Bin curser l# asdre enfermedcudes intercurrentes Wuren
te le gestwcidn, procede de estruto socioecondnico medio.
Obitenidu por cesdrea tipo Kerr, emburazo gemelal, primsla
gemwelu, sin problozus neonatales, pest al hucer de = ,325K
Calificudu con un apger de d=9, Silveriun alidercden de -
Uw0, nlimentucibn cesoe el nucimiento utiecuwdu, sbluvia =
cidén & los 3 meses, aesarrello psicowolris normal. Evulug
da por el serviciv ae Curalologfu Pedidiricu de rorau -
fortuits, en cougudiag cubrecuentes oo U helnalla encon -
trineone con buen wigsrrollo tisico, puloos zeriféricos
noraeler, sin seforsmiuvwaes precordiuclern, sin grerencico de

Lrill, suplo vyeCtivo b nivel d€ e lldo e¢BpPuCio intercog



tul izquierdo grudo III-IV de VI, sin irrudiucionea, se -
gundo ruido normul. Se le realizd EKG de 12 deravaciones,
con sobrecurga sistdlicua de Ventriculeo derecno, Hudliogru—

f{u de PSrux con los sigulentey dutos:
Indice carurotoricico de 0.51, con visualizucibn

dél ¢ono de lu puluoner prominente.

Ecocurdiegruf{u Kodo M y Bildimenpionnl con Hipertrofium
de Ventrficulo derecho.

En el Hospitul de Cardiologfa "Luis wénoez", del Centio
kédico Nucionul, se¢ reslizd estudio doppler pulsado y con
tfnvo celo, con el siguiente resultado: huyor repercuaién
nemodinduica, gradiente trunsvalvular pulmopur de YOmn de
Hg, Hipertrofiu dsl ventriculo derecho, ain obstruccidn
infundibulur, i.suficiencis tricuapfdeu leve y aorta bivd
vu.

El depurtawment ¢ de gendticu reportus Grupe aungufnec y
Rh ¢ positivo, Fenotipo CC D=g. Deriutoglifoss 4 eopiru -~
les, 2 bucles, 4 urcos, 4nguloe atd{ Angulo de trirradios
distules) de ta palmu de 48 grados.
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CARDTGLGGICO_

DATOS PAUTFNTE 1 PACIENTFE ' 2

CLASE FINCTONAL T x

INTENSIDAD DEL SOPLO I de vi I11-IV  de v1

ANRS + 60 AURE + 6O

ELECTROCARDIOGHAMA HIPERTRCFIA ¥. Der. HIBHNYTROFIA V, Der,
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0.51
TOND D A DITMONI T PROMTNERTT

CUADRDO 17




ECOCARDTONRAFTA - MODO M )
DOPPLER PULYADO ¥ TONTINNO COLOR o -

DATOS . - PACIENTE 1 - PACIENTE 2
SITUS SOLITUS -~ - . SOLITUS .

CAVIDADES . . '
VENTRICULO IZOUIERLQO : 21nm . 25
VENTRICUTO NESFCHO 20mm 16mm
AURICULA T2QUIERDA 23mm 26mm

—_AURTCULA DERECHA 2 ' 30m
VALVULA MITRAL __Na=paL ' MORBAL.
ARTERLA PULMONAR 16mm 3 6men Sl
AORTA 16mm 16mn
AURTCITA TZOUTERDA 16mm 1fom
DIAMETEO TELENTASTOLICO 28 ' : ~ 35pm
DIAMETRO TELESISTOLICO 18mm : . S 1Bmm
Fu E. VENTRICULO TZQUTERDO 7% SR R e
SEPTUM TV FN SISTOLE Smm o e IR
SEPTUM IV EN DIASTOLE Bmm o TR R CAN L A
PABFD NT, VENT®, DER, Emm : A2
BARED pOST, VEUTR, 17¢, T : e
RE[ICTON Ao AT : 3 NS W S, U
ALTERLCICHRS ASCFTADAS Xc. Blvalva : ) Ao, Blvalva . -

VALORES MORMILES: C'IADRO 7T . T apy 1401 (3,35

VI: 28,2 (2.6}

WD: 11.2 (32,2)

AI: 18,2 (13 .
SEPTUM VENTR! 4.7mm{= Imm}

- Aot 11.8 (21.5)
. AT: 18,2 (X%mm)
ot FEVTt muyor Asl 607,
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A it ESTA TESIS NU DEBE
SAUR DE LA SiSLigTECH




GONCLUSL ONES .

Lug cardioputius tongdnitus Iepresentan el grupo de ul
teraciones congénitus nds rrecuentes del hombre. S u fre-
cuegntiu ea wproxlisudanente de b Cusos por cude V00 re -~
cién nuclacs vives gin importor el pufs. Unu estimucidn
purs lbe ciudod de Hénico realizucu en 1985, con unu tuza
de incldencia wnuul de £.3% wurro)d unucifru de 8L casos
nuevos con Curdiopatin congénitu de tipo mensuul, de los
cuules unue tercera purte wurieron al no ser diuvgnosntica——
6o ¥ troetados oportunaaente en los priueros & meses de
vidu.

Existen miltiples fuctores que pusden deterginur la -
presencius de ultf'ormuciones curdfacus entre las yue se in
¢luyen principulmente fuctores de lu wudre coao acni la
#dud, puridaed, exposicifn u teratdgenos guimicos, ugentes
ingeccionos ¢owo lu Bubeolu (1), ete,. kn el Producto, en
el cunl no e hunh neter.inado con clurided lua purticipuci
yue tiene lu dvisidén celular, con fuctores cowo depriva =
¢ifn de Oxigeno, uneain, hipoglucemiu 0 interwccidn con
log fuCtiores usternds urevViausente descritos, y mucho me =
nos el papel gue Juegn lo presentacidn de lus curdiopu -~
tfus congénitus en emburazos gemeclales CON UNu prassntu =
c1dn de wnomulfus turdfacas extremadamente buju, princi -
palmente en myJdellos gue no Copuiten cigosidud en compa-
rucibn con lon productos wonociglticos en donue ul compur
tir un wismo lecho plucent.rio y wewbranus ovulares { CGo-’
ribn y uunios), Justitice gque un usgente determinudo inter
uttdy simulténecmente con in ewvriogénesis carafacu. Otro
ueeho obsurverionul reyortaso por lu literativura, es yue
nu Loadn los geaeloes aonocigdticos cowmpuarien ¢l mismo ti~

po de undauifus (2), ¥ €80 se hu trotude e explicur en



buse & yue & pesur de yue Compurtun las misius curucterfs
ticup de informuwecidén genética, pudierun wostrur diferen -
cie de los wtudfos de divisidn celular.

Lu etiotogfu de lus kulformuciones Gungénites del Co -
ragén de formm precism ep win desconocidn, 8¢ hu reconoci
do, que el fuctor gendtico es responsuble de Lproxibuds -
nente el 10R de todus lug wulformaciones, uberruciongs —-
cromcabdmicus en un 5%, fuctores ael medio aubiente en un
10#.'3 en un 758, reetunte, no es posible deterainur lu
cuuss desencudenunte. (8). i

La ettenosis vaelvulur puinvinr, ocups 8l b.66% de to =
 das lus mulforusciones congénitue del coruzén, cifiu re="
portadu por el Instituo Nacionul de Pediatifu y yue no =~
difierg mucho de lo regortudo por la literstura oundial,
(?6,8), habituclmente su comportumiento cuundo s¢ pregen-
th cowo lesidén wisludu es benigno, pero puede mosirar gra
dos Variubles de esténopis gue pucden llegur u lu z8veri-
dud, Irecuenteinente wcompuiludw de otros aefectos princi -
palnente del tipo de le tabicuwcidn el geptum interventri
cular y Molformuciones de ius grandes arterime(z).

‘Bxisiten une serio de luttores bien oLlelraihudoE wue ——
pucden desencudenur estencsis de la véivula, Lronco y ru-—
mus pulmonures, coue lo es le inteccifn wuternu por el vi
rus de lu rTyueois (1), © usociudo w Sincrowce genfiicos,
cose lo pon el Sindvowe de Noonun, Yrieomfu lu, S{narome
de muarchesani’s, Sfudrome curaiofuciul. (8}, in incicen -
§1u de Bstenosls Valvular pulwonur sin ulter.cionus es =
tructurules del ventriculo uereche en la poblucibn genéti
cunente sans, ha 5io0 mOtivo de wigunos estuclios (d) y o-
curre en mlrevedor del L.9% de las mallormuciones curdiu-
Cug 4l Baciwlento. L incidencis fanlllar a¢ luas Curoiopa

tius congdnitue tuablén hue £100 tstunleda, principaluoente



en relucidn a defoctos do tu twbicueidn intursuriculur, =
egtenonis supravelvular anérticu, defectos del septum in -
terventriculur y ¥stenocois Yalvular Pulmonur ( 2), en don
de lu frecuenciu resl no ha pido del tode bicn documentu-
du, considerdnduose gue mueptrun un cowpertumiento dominan
te ¥y recesivo con expresién vuriuble, y lo uis hubituul
2B que adenfs de lu wlterucidén curdfucu, presenten retru-—
80 mentel como es el cumo del Sfnurome de Noonun. {3).

Bl riesyo que exist¢ de nucer con wulformucidn congé-
nite si uno de ios pudres tiene curdioputis congdnitu va
del 2-4$, lu estencgis Vaivular pulmonul 0Cups un Cuarto
lugar ge frecuenciu con un 3.6% en estos Cusos.

Lu Eetenosis valvulur Pulmonur, especificumente en ==
gewelon, independientemente de su ¢igosidud, no ha aido
descrits (1), reporténdose soluwmunie PCa en el grupo de _
gemelos monocigbticos ¥y en el grupo ce gemsios DG, lus al
terationes de Llun valvula pulmonar han side descritus, pe-
ro dnicuoente con curdcter discordente ( en uno de lop ge
meléd. Por otro luco, sunque lu aortu bivulve es lu malew-
foruceidn congénite curdiovmpeulsr wds frecuente { 33), —-
,nb hu gido referidu ceantro e los grupos de gemelos des -
critos con malforaucibn cung&ﬁitu curafucu wmucho mencs a=
s80Cindu & wlteraciones de lu vdlvuls pulmonur, por lo yue
el moti&a_de nueptra presentucidn reviste importuncias bu-
adndonos en 1o aesCrito greviumeniu y u que, en lu biblio
grafiy revisudu, no existen gemelos con mulformucidén con-
génity coraioveeculur concordunte u nivel de lu véivula
PULIOnar. .

El diugnbstico de log dos cwsos entudiwdos no fus pi--
wultineo, inxcialmentie lu peciente No. 1 fue referide o
nuestfu servicio por la wspechua de gresenlar cureiopuifa

congénite, Wizl yue se Coorrobord integrinacse el uiug -



néutico de Estencsis Vuivulur Pulmonar ae leVe repercu -
81én newouiniumicu ueocintu con Ao0rts bivulva y durunie -
las ValoruCloncs subsecuentes, se docwnentuft les lsuae
alteraciones en lu puciente No. 2, a la cuusl, se le cneon
tré muyor repercueidn an buse w lu intensiéud gel soplo,
sobrecurguy sistblicu veutricular derechu y wnormulicudes
de lo vidlvila Valorudas usecinnte Ecocuralograffn moao W
ZeD ( ver cuudro I1l). Unu vez iaentificutdu ufeccidén cur-
dfucu Tuailiur se pidid purticipucibn ul servicio de gend
tics con el fin de determninur cigosidad seciunte exploru-
cién fleica y vuloracidn psicomitrica genérica, no se do-
cument§ retruso pesiccowmotriz ni fenotipo curancteristico --
yue orientara lutiu alguna ailterucldn genéricu espec{lica
510 desconocel vl diugndeilco secuenciul ae tus Caraio
putfas congénitus wn cuade @l Culeterisao curufuco ss de
Bt Utilivaa Pure ceterclnul en estos caeoy, cepeci{ficu-
wente gradlenty Lransvelvulur, ¥y <0 viriud de 8. wsusbas -
putlentug 8¢ encoalraban ¢n ¢luse funciounudl I { NYHa). Se
venriavrd lnoleac1ldn preclia de dlu guoCaralogrulfs Lo -
ppler pulbaue ¥ continue von ea £fn e deterdlisr gradien
te LrullgVelivulur comd mftouo Ly Lnvasive y gue he wostiu-
U0 WL BatY Sraud oe recol.cibn cowg. rable ton 1o reporta-
do por cauteterisuwo curdfuco { 16), miano yue reportd y en
coorreluctén con 10 encontrudo por i evuluweidn cifnicu
rugioldgica, eltClroCaralogriticy y por BLOCardiogral iy,
MOAD i ¥y «=D, muyor repercusibn en le potlenle Wue 2 -
(cucure 3J), con ul giroledie Liansvilvalur de bGaakg, en
tvpuratifn con lu psciente No. 1, vun un grauléite Lrunz
Vaivuloar ce 33maHg. Se cagrrchord Lu prasenCic du a0rte
bivalva ei wibss jutlente, onf como Lo ierenCle ae insu-
1100w Uy 20 ValVibe triedopiae; ue ayor lntensloao

eh Lo putloite Ho. &, d5to GAllun probubleacnie en cyo —=-—



rrelacién con el gruwo de ulteracidn funcional ventricu -
iur derethu.

be ucuerdo w 1o encontruvo, lu pecicnte No.2, con gru=-
dlenie trunsValvuder de SOwpHg, ¢s candidatu a aanejo -
yuirdrgaco, especiricusente comisurvtowla uwbiertu, sin ol
vidar yue, uentro de lu curdiologiu invusivu, eapeciticu-
wente lue aungiopluetfu con buldn, ha aostreco enorme utili
6.0 en lesiones Valvuleres y vusculures en donde predomi—
nu la Bstenuvsis y especfilcuqaente en ik Estenosis Valvu -
ler Yuisonur, en donue lu posibilioud de £xito e8 grande,
(29).

TouunGo en cunsicerucidén y te atuerdd u 10 reporiudio
por Loauld ¥ Putterson el al (12), yue el comporiumiento
de lu Zstenosis Vulvuluyr Pulmopn.r de tipoe fumiliur, lo --
il probuble su .ue B¢ trote de digplatis de lu vdlvulu
sulyon.r, situucién yus Livitu lu wigiopiustfa vulvulur
pusmon.er con baldnfiz).

En buse u 1o unterior, y de wtuerdo u 1o revisawdo en -

le biblicegretf. wunciad poaemor conc.ulr ,uei

1.~ Lu frecuencia ue wleforautciones curafucus gue -
gt observu en gewmelus, Liadependientedsentie de su cigoaidﬁd
€8 rullus ’

Ze= La Estenosis Valvular Pulmonur en geuelds con —~-
eigopinad Coapurtide no ha sido gescritu por lua literstit-
ra dunciual.

3v= L upocincién de Enteriosis Valvuler Pulmonur y
20rtn bivelivae taapoco e siuc referidus _

4.= Pouemoe consitgerar yue el estucio y reporte del
primger vuso ue poociucifn de Estenosic Valvuler Pulmonur
J 0Pty wivelve vocwzent .ou aedlonte sooverdiogralf, vo--
gdeT judeaao ¥y cwntloue en geselos, en primlcle en nues—

110 aedld ¥y en la literatura wundlal,
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